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Sindrome de Streeter: relato de caso

Streeter syndrome: case report

José de Arimathéa Fleury Brandao*

/ / Resumo

A sindrome de Streeter é uma afeccdo congénita infrequente encontrada em recém-nasci-
dos com variada forma de apresentacao clinica. O tratamento para as apresentagoes sinto-
maticas € cirrgico, com resseccdo da banda e reconstrugio da pele e subcutaneo, até am-
putagdes. O objetivo deste estudo foi relatar trés casos da sindrome de Streeter, sendo dois
tratados cirurgicamente e um de maneira nao cirtrgica. Os pacientes evoluiram de forma
satisfatoria com os tratamentos instaurados.

Descritores: Sindrome de bandas amnidticas/diagnostico; Recém-nascido; Relatos de casos

Abstract

The Amniotic Band Syndrome is an uncommon congenital condition with multiple clinical
presentations found in newborns. Treatment for symptomatic presentations is surgical re-
section of the band, reconstruction of the skin and subcutaneous tissue, and sometimes
amputations. This study reports three cases of amniotic band syndrome. Two of these were
surgically treated and one was treated with conservative measures. Patients progressed
satisfactorily after treatment initiation.

Keywords: Amniotic band syndrome/diagnosis; Infant, newborn; Case reports

Correspondéncia:

José de Arimtahéa Fleury Brandao 1 Médico especialista do grupo de Medicina e Cirurgia do Tornozelo e Pé do Hospital Ortopédico e Medicina Especializada - HOME e
SQN 214, Bloco D, 315, Asa Norte do Servigo de Tornozelo e Pé do Hospital Regional de Sobradinho - SES/DF, Brasilia, DF, Brasil.

CEP: 70873-040 - Brasilia (DF), Brasil Fonte de financiamento: nao ha

E-mail: jose_arimathea@yahoo.com.br Conflito de interesse: nao ha

Data de recebimento
7/2/2014

Data de aceite
29/5/2014



46

Sindrome de Streeter: relato de caso

INTRODUCAO

A sindrome da banda de constrigdo congénita é uma afec-

(110 Possui

cdo incomum e de etiologia ainda controversa.
diversas formas de apresentagdes clinicas, as quais variam
de simples anel de constrigdo em dedos e artelhos, poden-
do estar presentes amputagdes, sindactilia e/ou acrossin-
dactilia (sindactilia fenestrada). Outras malformacoes as-
sociadas de face, cabeca e tronco, como labio leporino,
anencefalia, encefalocele, hidrocefalia, microftalmia, tora-
coesquise, coragdo extratoracico e gastroesquise, também
podem ocorrer.!*>7% Nos casos estudados, observou-se
grande associacdo com anomalias ao nivel dos pés, princi-
palmente o pé equino-varo-aducto.

A sindrome da banda de constricao é citada, na litera-
tura, por varios sinbnimos, tais como: anel de constricdo
congénito, banda de constricao anular, complexo de ADAM
(ammniotic deformity adhesion and mutilation, deformidade am-
nidtica, aderéncias, mutilacdes), complexo da ruptura da
banda amnidtica, displasia de Streeter, defeito anular congé-
nito e sindrome da banda amnidtica.*!?

Ha consenso em se afirmar que se trata de uma afecgao
de origem nado genética, de ocorréncia ocasional na nature-
za,0-5%19% na qual o acometimento assimétrico de membros
é regra, ndo havendo, desse modo, lesGes iguais em indivi-
duos diferentes, sequer lesdo simétrica em um mesmo indi-
viduo."?1% A incidéncia da referida sindrome é apresentada
em literatura recente como sendo de 1:2.000 a 1:15.000 nas-
cidos vivos.#4289 Patterson? relata incidéncia de 1:15.000
nascidos vivos.

Acomete igualmente criangas do sexo masculino e femi-
nino™? e ndo existe predilecdo por qualquer grupo étnico.®
Nas criangas nascidas com altera¢oes causadas por banda de
constri¢do congénita, alguns autores relatam alta incidéncia
de prematuridade e baixo peso ao nascimento.®?

Varias teorias foram sugeridas na tentativa de se explicar
a etiopatogenia das bandas amnidticas, sendo as mais acei-
tas aquelas teorias intrinsecas e extrinsecas. Streeter propos,
como teoria intrinseca, a de que a sindrome da banda de
constricdo congénita representaria um defeito inerente ao
desenvolvimento embriogénico.?

As bandas de constricao seriam resultado de um defeito
na diferenciagdo do plasma germinativo, o qual formaria as
bandas fibréticas e tornaria 0 membro necrético.t#4819 Tor-
pin e Faulkner® defenderam, como teoria extrinseca, a de
que a ruptura do dmniom formaria fios de tecido amniético,
que enlagariam os membros do feto e causariam as bandas
de constricao; tendo em vista que a taxa de crescimento do
feto é maior que a do referido tecido, ocorreriam constrigdes,
estrangulamentos, necrose e amputagoes.d*&10
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As constri¢bes podem ser superficiais ou profundas. Essas
ultimas estendem-se até a aponeurose, podendo, inclusive,
chegar ao osso. Nesse caso, podem interferir no retorno
venoso e linfatico, provocando edema acentuado distal a
constricao.!?

Ainda em apoio a teoria extrinseca, tem-se postulado que
a época da gravidez, na qual ocorre a ruptura amniotica, se-
ria responsavel pela maior ou menor gravidade das lesdes.
Rupturas precoces causariam lesdes graves no feto, como
lesdes em cabeca e tronco e, frequentemente, seriam a causa
de aborto ou natimorto. Rupturas amnidticas mais tardias
resultariam primariamente em envolvimento dos membros.
8% Uma das causas de ruptura de amniom durante a gravi-
dez, também apoiando a teoria extrinseca, tem sido atribui-
da ao oligodrdmnio temporario.*3%10

Swanson®® classifica as deformidades congénitas em sete
grupos: (I) falha formagao de partes; (II) falha de diferencia-
cao; (II) duplicacao; (IV) hipercrescimento; (V) hipocresci-
mento; (VI) bandas de constri¢ao; e (VII) anormalidades ge-
neralizadas esqueleto.

Patterson,"V em 1961, enumerou os critérios para diag-
nostico da “sindrome dos anéis de constricdo”. Seriam eles:
(I) anéis de constricao simples; (II) anéis de constrigdo acom-
panhados de deformidades da parte distal, com ou sem lin-
fedema; (III) anéis de constricdo acompanhados de fusdes
das porg¢bes distais ou sindactilia terminal; e (IV) amputacao
intrauterina.

Hennigan e Kuo classificaram as faixas constritivas em
quatro zonas. A zona 1 corresponde a coxa; a zona 2, a per-
na; a zona 3, ao tornozelo; e a zona 4, ao pé. Esses mesmos
autores as classificaram de acordo com a gravidade: grau 1
para acometimento do tecido subcutaneo; grau 2 para com-
prometimento até a fascia; grau 3 caso se estendam para as
fascias e necessitem liberagdo; e grau 4 para amputagdes
congénitas.t?

E achado frequente, ao nascimento, a associagao de areas
de estrangulamento por bandas de constri¢do, coto de am-
putacdes, sindactilia, acrossindactilia e hipoplasia de dedos
e artelhos.?”?19 Nos membros superiores, as regides distais
sdo mais afetadas — principalmente os dedos centrais (II, III
e IV), e, nos membros inferiores, o Halux e segundo artelho
sao os mais afetados.® 4710

O polegar raramente é afetado, tendo sido atribuida essa
caracteristica ao fato de ele permanecer protegido na palma
da mao durante a gravidez. Na sindactilia e acrossindactilia
causadas por bandas de constricao, raramente é observada
fusdo 6ssea, ocorrendo apenas fusdo de partes moles.®?

As bandas fibrosas podem ser superficiais ou profundas,
e podem circular total ou parcialmente um membro ou dedos
afetados.



Bandas superficiais normalmente nio causam danos neu-
rovasculares e nem dificuldade em retorno linfatico, evi-
tando, assim, o linfedema. Bandas profundas, no entanto,
podem causar danos neurovasculares de diversos graus,
evoluindo, por vezes, para uma liberacao cirtrgica de urgén-
cia, em razdo do aumento progressivo do edema distal a area
de compressdo com comprometimento vascular.4710

LesGes de nervos periféricos, devido a bandas de cons-
tricdo profunda (geralmente proximal ao punho), tém sido
descritas na literatura, sendo classificadas como axoniotme-
se e neurotmese. O segmento de nervo lesado é o tecido
nervoso sob a banda fibrosa. O tecido nervoso proximal e
distal a banda de constrigdo apresenta-se com aspecto ma-
croscépico normal.®?

O diagnostico precoce da sindrome da banda de cons-
tricdo congénita pode ser feito por meio de ultrassonografia
no final do primeiro trimestre de gestagdo.®*? O tratamento,
nos casos em que ha necessidade de intervencao cirtrgica,
é feito por meio de zetaplastia, dablioplastia®*? 1% ou res-
seccdo do anel fibroso com rotacdo de retalho de gordura
subcutinea e fechamento da pele.”? O procedimento pode
ser feito em um sé tempo cirtrgico*® ou, como recomenda
a maioria dos autores, libera-se metade da circunferéncia do
anel de constricdo em um tempo e a outra metade em um
segundo tempo”?1% — 6 a 12 semanas apOs o primeiro pro-
cedimento cirtrgico.”

DESCRICOES DOS CASOS
Caso 1

Recém-nascido de MND, sexo feminino, negra, parto
cesarea por parada de progressao, posicao cefélica, nascido a
termo, peso adequado para idade gestacional, APGAR no 1°,
5° e 10° minutos foi de 4, 8 e 9, respectivamente. Mae com
teste VDRL (Venereal Disease Research Laboratory) reagente
em gestacdo, entretanto, no recém-nascido, apos investiga-
¢ao laboratorial e radiografica, foi excluida a ocorréncia de
sifilis congénita.

O diagnostico realizado foi de banda de constrigao con-
génita tipo I (classificagdo Patterson) em zona 2 do membro
inferior direito (Figura 1) associado a pé equino-cavo-varo-
-aducto a esquerda (Figura 2). O recém-nascido foi, entao,
encaminhado a ortopedia.

O paciente iniciou tratamento do pé torto congénito a
esquerda pelo método de Ponseti imediatamente apds a alta
hospitalar.

Apbs oito trocas seriadas de gesso e manipulagbes se-
guindo o referido método, o paciente apresentava equino
residual & esquerda. Devido ao baixo nivel socioeconémico
e cultural da mae da paciente, tivemos dificuldade de adesao

Figura 1 - Banda de constricao.

Figura 2 - Pé torto congénito.

da genitora ao tratamento proposto, pois a mesma, frequen-
temente, faltava consultas.

Aos 8 meses e 22 dias de idade, o paciente foi submetido
a tratamento cirGrgico ortopédico, com liberacdo cirtrgica
da banda de constricdo a esquerda (Figura 3) e alongamento
aberto do tenddo calcaneo, além de capsulotomia posterior
do tornozelo direito.
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Figura 3 - Zetaplastia.

As técnicas cirtrgicas utilizadas na liberagdo da banda
de constrigao foram a ressecgdo profunda e a reconstrucdo
com retalho em zetaplastia, em toda circunferéncia do mem-
bro, em um Unico tempo (Figura 3).

Em acompanhamento pés-operatério, a crianga nao
apresentou nenhuma complicagdo imediata. O gesso e os
pontos foram retirados apés 3 semanas. A crianga foi manti-
da em ortese de Dennis Brown, com 70° de rotacio externa
a esquerda e 40° de rotagao externa direita.

A crianca manteve-se em acompanhamento ambulato-
rial, utilizando 6rtese de Dennis Brown no periodo noturno,
com previsao de uso até os 3 anos de idade. Nao apresentou
nenhuma complicagdo da ressecgio da brida.

Caso 2

Recém-nascido de JAFB, sexo masculino, negro, parto
natural, posicdo cefalica, nascido a termo, peso adequado
para idade gestacional.

O diagnostico foi realizado aos 5 meses e 20 dias,
apds o recém-nascido apresentar linfedema progressivo
no membro inferior direito e ser encaminhado ao ortope-
dista pelo pediatra. A classificacdo da banda de constri¢do
congénita foi do tipo I, com acometimento até fascia em
zona 2 do membro inferior direito e linfedema distal a bri-
da (Figura 4).

Os procedimentos cirtrgicos realizados foram a ressec-
¢ao da brida até planos de fascia (Figura 5) e a reconstru¢ao
pela técnica de retalho em zetaplastia, em toda circunferén-
cia do membro, em um tUnico tempo (Figura 6).

Foram retirados os pontos com 10 dias de pds-opera-
tério e, apds 4 meses de acompanhamento ambulatorial, o
recém-nascido apresentou melhora do quadro de linfedema,
sem complica¢des neurovasculares com relagdo ao procedi-
mento realizado.
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Figura 4 - Banda de constricao.

Figura 5 - Resseccao da banda.

Figura 6 - Zetaplastia.

Caso 3

Recém-nascido de MMLB, sexo feminino, branca, parto
natural, posicdo cefélica, nascido a termo, peso adequado
para idade gestacional, teve diagnéstico de banda de cons-



tricdo no membro inferior direito no 2° dia de vida apds ava-
liacdo ortopédica no bergario.

A classificagdo da banda de constricao congénita foi do
tipo I incompleta em zona 2 do membro inferior direito e
sem linfedema distal a brida (Figura 7). A paciente perma-
neceu em acompanhamento ambulatorial, pois sua conduta
foi ndo cirtrgica. Nas avaliagGes realizadas no 1°, 2°, 4° e 6°
més de vida ndo apresentou nenhuma complicagao, sendo
mantida a conduta expectante.

Figura 7 - Banda de constricao.

DISCUSSAO

A sindrome de Streeter é uma afec¢do congénita incomum
e com um numero reduzido de publicacdes. Ligth et al. rea-
lizaram estudo em servicos de referéncia em ortopedia pe-
diatrica, documentando 88 pacientes com essa sindrome.®
Outros artigos sobre o assunto revelam que a maioria de

79 ou mesmo conceitos

publicagoes é de relatos de casos,
fisiopatolégicos e tratamentos.®* No Brasil, Costa et al. pu-
blicaram um série de 16 casos com acometimento do mem-
bro inferior associado a pé torto congénito,*” e Pardini et al.
publicaram outro estudo com 10 pacientes avaliados num
periodo de 20 anos com sindrome de Streeter, acometendo
os membros superiores.® Esses dois trabalhos sdo os mais
expressivos na literatura nacional.

O diagnéstico da banda de constricao, ainda que possa
ser realizado intrattero,”? é, por vezes, negligenciado pelo
pediatra no momento do parto, sendo diagnosticado por um
ortopedista, num momento futuro. Quando o servi¢o obs-
tétrico estd vinculado a um servigo ortopédico, o diagnos-
tico, assim como o tratamento da sindrome de Streeter e
de outras alteragdes congeénitas associadas, como o pé torto
congénito, da-se de forma mais precoce.®?

Brandao JA

Nos relatos de casos deste estudo, a manifestacao de de-
formidades nos membros inferiores ndo expressa a epide-
miologia da sindrome de Streeter, que evidencia uma maior
prevaléncia de deformidades nos membros superiores.® No
entanto, nos membros inferiores, a maior relacdo é com a
deformidade do pé em equino-varo-aducto-supinado,’” e a
brida localiza-se na zona 2 em 50% dos casos,®'” conforme
no presente estudo.

Quanto as possibilidades de tratamento cirdrgico das
bandas de constricdo, ha desde a resseccdo da brida, com
disseccdo profunda e liberagao do feixe neurovascular, re-
construcao de retalhos por zetaplastia e até amputagdo. As
controvérsias giram em torno da realizagdo da resseccao em
um ou mais tempos cirtrgicos. Os trabalhos mais antigos
defendem a resseccdo em dois ou mais tempos cirtrgicos,“®
enquanto as publicagbes mais recentes defendem que ela
ocorra em um unico tempo cirtrgico.”!” Nao h4, portanto,
um estudo com relevancia significativa que indique um tra-
tamento em detrimento do outro.

Em relacdo ao tratamento cirtrgico, ha consenso na li-
teratura. O paciente que apresenta duas bandas em um mes-
mo membro deve ser conduzido com a resseccao da banda
de constricao proximal, primeiramente, e ap6s 60 a 120 dias,
com resseccao da constricao distal.®5%1% Havendo deformi-
dades associadas nos pés, o tratamento cirtrgico convencio-
nal dessa deformidade deve ser realizado apés um periodo
minimo de 90 dias,“*>'% sendo possiveis maus resultados
com a inversdo da sequéncia do tratamento. No caso 1, o
fato do pé torto congénito ser localizado no membro infe-
rior contralateral justifica a cirurgia simultdnea, garantindo o
sucesso do tratamento.

CONCLUSAO

O diagnéstico da sindrome da brida amnidtica é, por
vezes, dificil, devendo o obstetra e o neonatologista estarem
atentos para esta possibilidade, visto que o diagndstico cor-
reto € fundamental para o aconselhamento da familia.

Nestes raros casos de sindrome de Streeter, a indicacao
para abordagem cirtrgica é feita por meio da avaliagdo da
crianga e por observagdo da presenga de comprometimento
neurolégico, vascular ou linfatico.

O tratamento nos casos em que ha indicagao cirtrgica é
baseado na liberagdo dos anéis constritivos e na reconstru-
¢ao, por meio de zetaplastias, permitindo, assim, ganho em
comprimento da pele e subcutdneo. Deve-se ter em mente
que outros procedimentos cirtrgicos podem ser necessa-
rios para corrigir deformidades associadas, como o pé torto
congeénito.
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